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OBJECTIFS 


Diagnostiquer une tumeur des os primitive 
et secondaire. 



DEMARCHE DIAGNOSTIQUE 

Epidemiologie 

Les tumeurs osseuses sont des pathologies beaucoup moins 
frequentes que les tumeurs des parties molles. Aux Etats-Unis, 
Tincidence des tumeurs osseuses malignes primitives (TOMP) 
est de 10 cas par an pour un million d'habitants. Parmi ces 
tumeurs, c'est I'osteosarcome qui est le plus frequent ; il repre- 
sente 0,2 % de tous les cancers et son incidence est de 100 a 
150 cas par an en France ; viennent ensuite les chondrosarcomes 
et les sarcomes d'Ewing dont Tincidence est de 50 a 80 cas par 
an en France. 

Les tumeurs osseuses secondaires sont, quant a elles, plus 
frequentes. 

EXAMEN CLINIQUE 

1. Circonstances de decouverte 

La decouverte d'une lesion d'aspect tumoral sur une partie 
du squelette peut survenir lors d'un bilan radiologique demande 
pour des douleurs, une tumefaction, plus rarement une fracture 
ou pour une autre pathologie. 

2. Clinique 

/ L'interrogatoire : la decouverte d'un antecedent de cancer pri- 
mitif ou d'une tumeur primitive de I'os oriente vers des metastases. 
/ L'age : inferieur a 30 ans, il oriente vers une tumeur osseuse 
primitive ; superieur a 50 ans, il oriente vers une metastase 
osseuse ou un myelome. L'osteosarcome et le sarcome d'Ewing 
sont des tumeurs de I'enfant et de I'adulte jeune ; en revanche, 


POINTS FORTS 


^ a comprendre 


Les tumeurs osseuses malignes primitives 

sont des pathologies rares (100 fois moins frequentes 

que les metastases osseuses. 


Ces tumeurs sont classees en fonction de la nature 
du tissu tumoral produit et de leur benignite 
ou malignite (tableau). Les tumeurs benignes primitives 
osseuses sont plus frequentes, notamment les exostoses, 
chondromes et fibromes non ossifiants. 


La decouverte d'une image osseuse d'allure tumorale 
impose une demarche diagnostique precise (fig. 1) 
reposant sur I'examen clinique, I'analyse 
des radiographies standard, une NFS, une CRP, 
une electrophorese des proteines, et, sauf exception 
solidement argumentee, sur la biopsie qui procurera 
un diagnostic histologique. 

Le traitement depend du type de tumeur et est affaire 
de specialistes (v. Pour approfondir). 


le chondrosarcome est une tumeur rencontree chez I'adulte de 
plus de 40 ans. Une tumeur evoluant depuis plusieurs annees 
est probablement benigne sauf pour le chondrosarcome. 

/ L'examen physique : il est souvent banal. II existe des exceptions : 
des douleurs nocturnes calmees par I'aspirine font rechercher 
un osteome osteoTde. Un fievre oriente vers une osteite ou un 
sarcome d'Ewing 

/ Recherche d'une tumeur primitive : si une metastase est suspectee, 
l'examen clinique recherche des elements en faveur d'un cancer 
de la thyroTde, du sein, du rein ou de la prostate. 

Imagerie 

Les radiographies standard sont indispensables et suffisent 
presque toujours pour le diagnostic ; I'interet de FIRM se situe 
plutot dans le cadre du bilan d'extension locoregional. 
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Tableau 


Classification anatomopathologique 
des tumeurs osseuses primitives 


DIFFERENCIATIUN TUMEURS TUMEURS 

CELLULAIRE BENIGNES MALIGNES 


Os 

1 Osteome osteoTde 

1 Osteoblastome 

1 Osteosarcomes 

Cartilage 

1 Chondrome 

1 Osteochondrome 

1 Chondroblastome 

1 Fibrome 
chondromyxoTde 

1 Chondrosarcomes 

Tissu conjonctif 

1 Fibrome 
non ossifiant 

1 Fibromyxome 

1 Fibrosarcome 

1 Histiocytofibrome 
malin 

Neuroectoderme 

1 Neurofibrome 

1 Schwannome 

1 Sarcome d'Ewing 

Moelle osseuse 


1 Myelome 

1 Lymphome 

Notochorde 


1 Chordome 

Tissu d'origine 
incertaine 

1 Tumeur a cellules 
geantes 

1 Adamantinome 

1 Tumeur a cellules 
geantes 

Lesions 

pseudotumorales 

1 Kyste essentiel 

1 Kyste anevrismal 

1 Dysplasie fibreuse 



L'analyse de la radiographie permet de preciser : 
le siege de I'image anormale, gui a parfois une grande valeur 
d'orientation. La majorite des tumeurs sont metaphysaires, plus 
rarement diaphysaires. Les localisations epiphysaires doivent 
faire evoquer en premier lieu trois diagnostics : tumeur a cellules 
geantes, chondroblastome ou chondrosarcome a cellules claires. 
Les tumeurs primitives du rachis sont exceptionnelles (il s'agit 
alors habituellement de chordomes) ; une image tumorale de 
cette localisation chez I'adulte doit faire evoguer une metastase ; 
I'aspect de la tumeur, gui peut etre osteolytique ou conden- 
sant ; les tumeurs benignes sont habituellement bien limitees, 
avec une sclerose peripherique ; au contraire, une rupture 
corticale, une image irreguliere aux contours flous font sus- 
pecter une lesion maligne (fig. 2). 

La matrice tumorale peut etre ponctuee de calcifications : 
guand ces dernieres sont floconneuses, en « pop-corn », il faut 
penser a une tumeur cartilagineuse. 

Les reactions periostees peritumorales sont, elles aussi, ana- 
lysees : une reaction en « feux d'herbe », un triangle de Codman 
font suspecter une tumeur maligne. 

Les images multiples orientent vers des metastases ou un 
myelome. 


Conclusions de l'examen initial 

/ L'histoire clinique et I'aspect radiologique permettent de faire un 
diagnostic de certitude, et certaines de ces lesions tumorales benignes 
ou pseudotumorales ne vont necessiter gu'une simple surveillance. 
II faut, bien sur, etre certain de ce diagnostic pour se passer de 
biopsie. Un avis dans un service specialise est indispensable avant de 
prendre cette decision. Cela peut etre le cas pour : les chondromes 
des phalanges et des metacarpiens ; les fibromes non ossifiants ; 
les exostoses peripherigues ; certaines dysplasies fibreuses ; les 
kystes osseux essentiels. 

/ L'image radiologique permet d'evoquer de fagon quasi certaine un 
diagnostic, mais une biopsie ou un traitement chirurgical seront quand 
meme necessaires : c'est le cas des chondrosarcomes ou osteo- 
sarcomes ; pour ces tumeurs malignes, les traitements sont lourds 
(larges resections, chimiotherapie) et il est imperatif d'obtenir une 
certitude histologigue avant de realiser le traitement definitif. 
Pour d'autres tumeurs, le diagnostic evident va permettre de 
realiser le traitement en un temps (biopsie-exerese). Cela peut 
etre le cas d'osteomes osteoTdes, de chondromes des extremites, 
de kystes anevrismaux, etc. 

/ Le diagnostic n'est pas certain sur les elements cliniques et radio- 
logiques : il faut alors completer ce bilan par des examens biolo- 
giques (NFS [numeration formule sanguine], VS [vitesse de 
sedimentation], CRP [proteine C-reactive], calcemie et electro- 
phorese des protides). Une hyperleucocytose et une CRP augmen- 
tee sont en faveur d'une infection, mais elles peuvent aussi etre 
elevees dans le sarcome d'Ewing, le myelome ou le lymphome. 
L'electrophorese des proteines seriques peut reveler un myelome 
et la NFS une leucose. Le dosage de la calcemie a pour but, d'une 
part d'eliminer une hyperparathyroTdie (qui peut simuler une lesion 
tumorale, notamment une tumeur a cellules geantes ou une 
dysplasie fibreuse), d'autre part de depister une hypercalcemie 
d'origine tumorale. 

/ Apres le bilan, le diagnostic n'est toujours pas certain (ce qui est 

frequemment le cas) ; le seul examen fiable et indispensable est 
une biopsie qui va permettre d'obtenir une etude anatomopatho- 
logique et des cultures bacteriologiques avant de realiser le trai- 
tement definitif de la tumeur. 

Bilan d'extension 

1. Extension locoregionale 

Des radiographies standard de face et de profil sont indispen- 
sables. 

L'IRM avec injection i.v. de gadolinium (indispensable pour les 
tumeurs malignes), permet de visualiser I'envahissement dans 
le segment osseux et dans les parties molles. 

Pour les tumeurs benignes, une TDM (tomodensitometrie) est 
souvent suffisante. 

2. Extension generate 

Le bilan n'est utile que pour les tumeurs malignes et pour 
certaines tumeurs benignes qui peuvent etre plurifocales (ex. : 
dysplasie fibreuse). La scintigraphie osseuse corps entier au tech- 
netium detecte d'autres localisations osseuses. Radiographie et 
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IMAGERIE TUMORALE 


▼ 


Examen Clinique - Radioqraphies 


t 


DIAGNOSTIC EVIDENT 


DIAGNOSTIC EVIDENT 



DIAGNOSTIC EVIDENT 

• Chondrome peripherique 


• Chondrome proximal 



• Osteosarcome 

• Exostose peripherique 


• Exostose proximate 



• Chondrosarcome 

• Fibrome non ossifiant 


• Fibrome non ossifiant 



• Tumeur a cellules geantes 

etc... 


• Kyste osseux symptomatique 



etc... 



etc... 



—————— J 


Simple surveillance 


Biopsie-exerese 
en 1 temps 



Biopsie 

♦ 


DIAGNOSTIC DE CERTITUDE 



PAS DE DIAGNOSTIC 


, NFS - CRP 
Elect rophorese 

♦ 


PAS DE DIAGNOSTIC 


Biopsie 

♦ 


DIAGNOSTIC DE CERTITUDE 


IRM 

\ 

Traitement definitif 



Figure 1 


Demarche diagnostique devant une image osseuse d'aspect tumoral. 


Malin 


Benin 



Envdhisse merit 
des parties modes 


Corticate amincie 
et surtout rompue 


Osteolyse 
mal limitee 


Triangle 
de Codman 
par decollement 
perioste 


Ossifications dans les parties modes 
(parfois en « feux d'herbe » 
car perpendiculaires a I'os 



Osteolyse 
a contours nets 


Lisere 
de sclerose 


Corticate 

intacte 


Figure 2 


Schema des anomalies radiologiques des tumeurs osseuses. 

(D'apres Tomeno B. In : Polycopie d'enseignement de la faculte Cochin-Port Royal. Pole osteo-articulaire, 2002) 
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TDM pulmonaires avec injection recherchent des localisations 
pulmonaires ; une biopsie medullaire pour le sarcome d'Ewing. 
Les autres examens (TDM cerebrale, abdomino-pelvienne) sont 
demandes en fonction des signes d'appel cliniques. 


TUMEURS OSSEUSES BENIGNES 


Les tumeurs osseuses benignes (TOB) les plus frequentes sont 
les exostoses osteogeniques, les chondromes et les fibromes non 
ossifiants. Elies sont classees en fonction de la nature du tissu 
tumoral identifie. Leur diagnostic repose sur la Clinique, rimagerie, 
qui est parfois suffisante (exostose osteogenique, chondrome 
des doigts, fibrome non ossifiant) et sur I'histologie. Leur traite- 
ment fait appel a un curetage dans la majorite des cas ; certaines 
lesions sont simplement surveillees du fait de leur evolution spon- 
tanement favorable (fibrome non ossifiant, dysplasie fibreuse 
monostotique). 

OSTEOME OSTEOTDE ET OSTEOBLASTOME 

II s'agit d'une lesion osteogenique souvent entouree d'une 
osteocondensation reactionnelle. Ouand la taille de la lesion 
depasse 2 cm, il s'agit d'un osteoblastome. L'age moyen est de 
19 ans lors de sa decouverte. Elle se manifeste typiquement par 
des douleurs nocturnes calmees par I'aspirine. Une scoliose de 
I'enfant, un trouble de croissance sont aussi des modes de reve- 
lation. La moitie de ces lesions sont localisees sur le tibia et le 
femur, et 10 % sur le rachis (fig. 3). L'aspect typique est celui de 
la condensation d'une corticale diaphysaire d'un os long cove- 
nant une petite geode avec une image de grelot (nidus). Cette 
image est au mieux visualisee sur des coupes TDM jointives. L'IRM 
est souvent trompeuse, montrant une importante reaction oede- 
mateuse et ne permet pas de localiser le nidus. La scintigraphie 
met en evidence une hyperfixation localisee au niveau du nidus. 
II n'y a jamais de transformation maligne. Les recidives sont en 
fait souvent dues a une insuffisance du traitement par echec de 
I'ablation du nidus. Les osteoblastomes ont, en revanche, un 
important potentiel de recidive locale. 


Nidus 



Figure 3 


Osteome 
osteoTde 
de la diaphyse 
tibiale. 


Chondrome 

C'est une lesion cartilagineuse qui peut etre centrale ou peri- 
pherique, isolee ou multiple (maladie d'Ollier). L'age moyen lors 
de la decouverte est de 20 ans. Les formes multiples (maladie 
d'Ollier) sont decouvertes dans la petite enfance. Une douleur 
ou une fracture pathologique (doigts) sont les signes revelateurs 
pour les formes isolees. La maladie d'Ollier se manifeste par des 
deformations d'un membre ou d'un hemicorps et des inegalites 
de longueur. L'aspect typique est celui d'une ou plusieurs image(s) 
lytique(s) bien limitee(s) soufflant les corticales et contenant de 
petites calcifications (fig. 4). La transformation maligne survient 
dans 1 % des formes isolees (surtout pour les chondromes des 
ceintures, jamais pour ceux de la main) et chez 30 a 40 % des 
patients atteints de maladie d'Ollier. 



Exostose osteogenique (osteochondrome) 

II s'agit d'une lesion qui correspond a une anomalie du carti- 
lage de croissance qui fabrique de I'os dans une direction per- 
pendiculaire a la direction normale. II existe aussi la maladie des 
exostoses multiples (maladie de Bessel Hagen), autosomique 
dominante (une anomalie des chromosomes 8 et 19 est retrouvee 
dans cette maladie). L'age moyen lors de la decouverte est de 
12 ans ; la maladie des exostoses multiples se revele des la petite 
enfance. Le mode de decouverte pour les formes isolees est une 
saillie osseuse, une tendinite, une compression nerveuse. La maladie 
des oxostoses multiples est responsable de deformations et 
d'inegalites de longueur des membres. La radiographie montre 
typiquement une saillie osseuse implantee sur la metaphyse et 
dont le spongieux est en continuity avec le spongieux de I'os 
atteint ; sa direction fuit ('articulation (articulofuge) [fig. 5]. La 
coiffe cartilagineuse est visible sur la TDM et surtout sur I'lRM 
(imagerie par resonance magnetique). Une transformation 
maligne est observee dans moins de 1 % des formes isolees ; ce 
risque existe surtout pour les exostoses des os proches du sque- 
lette axial. Le risque de transformation maligne est de 20 % dans 
la maladie des exostoses multiples. 
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Dysplasie fibreuse 




Figure 5 


Exostose 
de la diaphyse 
humerale. 


FlBROME NON OSSIFIANT (lacune corticale 

METAPHYSAIRE OU CORTICAL DEFECT ) 

Lesion de metaplasie fibreuse developpee au niveau d'une 
corticale metaphysaire, le fibrome non ossifiant est tres frequent, 
et touche 35 % des enfants entre 2 et 18 ans. L'age moyen au 
moment de la decouverte est de 14 ans. II est souvent asympto- 
matique ; les exceptionnelles formes « geantes » peuvent etre 
responsables de douleur ou de fracture pathologique ; 90 % de 
ces lesions sont localisees sur les os longs des membres infe- 
rieurs. C'est une image lytique aux contours reguliers avec un 
lisere dense en Peripherie, developpee dans une corticale meta- 
physaire (fig. 6). 

La guerison spontanee est habituelle, a I'adolescence. II n'y a 
jamais de transformation maligne. 



C'est une lesion congenitale ou I'os normal est remplace par 
un tissu metaplasique fibreux. II existe des formes monostotiques 
(80 %) et polyostotiques (20 %) ; 5 % des formes polyostotiques 
sont associees a des troubles endocriniens et a des taches cuta- 
nees realisant le syndrome de Mac Cune Albright. La lesion est 
decouverte avant l'age de 30 ans dans la majorite des cas. Les 
formes polyostotiques et le syndrome de Mac Cune Albright sont 
decouverts dans I'enfance. Les formes monostotiques sont sou- 
vent non symptomatiques ou revelees par une douleur. Les for- 
mes polyostotiques se manifestent par des douleurs, des defor- 
mations ou des fractures. 

L'image est localisee plus frequemment sur le femur, les cotes, 
les os de la face. II s'agit d'une image d'osteolyse bien limitee, 
pouvant souffler la corticale, avec un aspect en « verre depoli » 
de la matrice (fig. 7). Les formes polyostotiques sont responsa- 
bles de deformations, notamment au niveau du femur proximal. 
Une transformation maligne survient dans moins de 0,5 % des 
cas pour les formes monostotiques et dans 3 % des syndromes 
d'Albright. II n'y a jamais de passage de la forme monostotique 
a la forme polyostotique. 




Figure 7 


Dysplasie 
fibreuse du femur. 

Aspect en verre depoli typique 
sur la radiographie standard 
(A) et sur la TDM (B). 


Tumeur a cellules geantes 

Cette lesion osteolytique est composee de cellules stromales 
et de cellules geantes multinucleees. L'age moyen au moment 
de la decouverte est de 30 ans ; cette tumeur est tres rare chez 
I'enfant. Les signes revelateurs sont une douleur, une tumefac- 
tion ou une fracture pathologique. En radiographie, c'est une des 
rares tumeurs de localisation epiphysaire. Les sites de predilec- 
tion sont le femur distal et le tibia proximal, le radius distal. La 
lesion est osteolytique avec un aspect cloisonne ; il n'y a pas de 
condensation en Peripherie ; la corticale peut etre soufflee, par- 
fois rompue (fig. 8). Le risque de recidive apres traitement (cure- 
tage) est de 20 % a 30 %. Des metastases pulmonaires beni- 
gnes dont revolution spontanee est favorable sont decrites. Une 
transformation maligne peut survenir dans 5 % des cas, surtout 
apres irradiation. 
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Figure 8 


Tumeur a cellules geantes du condyle femoral 
medial sur la radiographie a gauche et la TDM au centre. 
Radiographie du curetage-comblement a droite. 


Kyste essentiel ou kyste solitaire 

Pseudotumeur constitute d'une cavite remplie d'un liquide 
citrin, le kyste essentiel ou solitaire est decouvert chez I'enfant 
et I'adolescent. Le mode de revelation est une douleur ou une 
fracture pathologique. II touche preferentiellement I'humerus et 
le femur proximal ; il est plus souvent metaphysaire et au centre 
de I'os, pres du cartilage de croissance duquel il s'eloigne au cours 
de la croissance. C'est une image osteolytique sans calcification 
intramatricielle avec un lisere dense en Peripherie (fig. 9). II peut 
guerir spontanement, surtout apres une fracture (meme traitee 
par immobilisation seule). La guerison est quasi constante apres 
traitement (infiltration de corticoTdes). 



■anmiM Kyste essentiel de I'humerus proximal. 



Figure 10 


Kyste anevrismal de la branche ilio-pubienne 
droite. Osteolyse sur la radiographie standard (en haut) et 
niveaux liquidiens tres evocateurs du diagnostic sur I'lRM 
(en bas). 


Kyste anevrismal 

C'est une pseudotumeur qui est en fait une dilatation vascu- 
laire responsable d'une lesion osteolytique. Elle peut etre asso- 
ciee a une autre tumeur dans 20 % des cas (tumeur a cellules 
geantes par exemple) et touche essentiellement les enfants, les 
adolescents et les adultes jeunes. 

Le mode de decouverte peut etre une douleur, une tumefac- 
tion ou une fracture pathologique. 

La lesion est souvent metaphyso-diaphysaire, caracterisee 
par une osteolyse soufflant la corticale, souvent excentree par 
rapport a I'axe diaphysaire. II n'y a pas de calcification intrama- 
tricielle ; un aspect cloisonne est possible. La presence de niveaux 
liquides sur I'lRM est tres evocatrice de ce diagnostic (fig. 10). 

Le risque de recidive apres curetage est de I'ordre de 20 % a 
30 %. La transformation maligne est exceptionnelle, sauf apres 
irradiation. 
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TUMEURS OSSEUSES 
MALIGNES PRIMITIVES 


L'osteosarcome, le chondrosarcome et le sarcome d'Ewing sont 
les tumeurs osseuses malignes primitives (TOMP) les plus frequentes ; 
elles represented cependant moins de 500 nouveaux cas par an 
en France. L'osteosarcome et le sarcome d'Ewing touched les 
enfants et les adultes jeunes, et le chondrosarcome les adultes de 
plus de 40 ans. Le traitement de ces tumeurs repose sur une resection 
chirurgicale large, encadree de chimiotherapie pour l'osteosarcome 
et le sarcome d'Ewing. Le pronostic de ces tumeurs depend : de 
la presence de metastases, du volume de la tumeur, du grade histo- 
logigue pour le chondrosarcome et l'osteosarcome, de la reponse 
a la chimiotherapie pour l'osteosarcome et le sarcome d'Ewing. 

OSTEOSARCOME (SARCOME OSTEOGEN E) 

1. Diagnostic 

C'est un sarcome gui produit de I'os tumoral (osteoTde). 

II s'agit de la plus frequente des TOMP (30 a 35 % des TOMP). 
Son incidence est de 100 a 154 cas par an en France ; elle touche 
I'adolescent et I'adulte jeune dans 80 % des cas. 

Le mode de revelation est habituellement une douleur et (ou) 
une tumefaction. Une fracture pathologigue est plus rare. L'etat 
general est conserve ; il n'y a pas d'adenopathie satellite. 

Les examens biologigues usuels sont normaux, hormis une 
augmentation des phosphatases alcalines. 

Cette tumeur est situee principalement sur les metaphyses 
des os longs. Les localisations les plus freguentes sont le genou 
(extremite inferieure du femur : 50 %, superieure du tibia : 20 %), 
puis la metaphyse superieure de I'humerus et inferieure du tibia. 
Le diagnostic est evident quand il associe une osteolyse du spon- 
gieux metaphysaire avec des contours flous, une rupture corticale, 
une reaction periostee en « feux d'herbe » et des calcifications 
dans la matrice tumorale (fig. 11). 



HQII Osteosarcome du femur distal. Radiographie 
standard a gauche. IRM (au centre) montrant une skip 
metastase. Radiographie de la reconstruction par allo- 
greffe et perone vascularise. 


II est important de diagnostiquer les formes debutantes qui 
se manifestent par une zone « gommee » de la region meta- 
physaire » et (ou) une petite reaction periostee. 

Le diagnostic de certitude se fait grace a I'examen anatomo- 
pathologique sur la biopsie. Celle-ci va preciser le diagnostic de 
tumeur maligne, mettre en evidence de I'os tumoral (qui permet 
d'affirmer qu'il s'agit d'un osteosarcome), preciser le grade histo- 
logique et caracteriser la forme histologique. 

2. Bilan d'extension 

II est general : TDM thoracique avec injection de produit de 
contraste ; scintigraphie osseuse corps entier au technetium. 

Au niveau locoregional, les radiographies standard et la TDM 
visualisent au mieux I'extension dans I'os ; FIRM avec injection 
de gadolinium permet d'analyser un envahissement des parties 
molles adjacentes et de rechercher une « skip-metastase » (loca- 
lisation secondaire dans le meme segment osseux). 

3. Formes cliniques 

Les osteosarcomes habituels sont generalement de haut grade. 
Les osteosarcomes telangiectasiques sont tres vascularises, 
se traduisant par un aspect tres osteolytique ; leur diagnostic 
differentiel essentiel est le kyste anevrismal. 

Les sarcomes juxtacorticaux sont des osteosarcomes de bas 
grade qui se developpent a la surface de I'os. 

La plupart des osteosarcomes sont primitifs ; ils peuvent 
cependant survenir apres radiotherapie ou sur maladie de Paget, 
sur une dysplasie fibreuse, etc. 

L'ostesarcomatose correspond a la survenue de plusieurs 
osteosarcomes de siege different. 

4. Pronostic 

Les facteurs pronostiques reconnus sont : 

•4 le grade histologique ; pour les osteosarcomes de haut grade, 
le taux de survie a 5 ans est de 70 a 80 % ; pour les osteo- 
sarcomes de bas grade, notamment juxtacorticaux, letauxde 
survie a 5 ans est superieur a 80 % ; 

■•••■> la presence de metastases (la survie est de 30 % a 5 ans en cas 
de metastases pulmonaires) ; les localisations secondaires 
sont surtout pulmonaires. Leur existence est pejorative, mais 
il est parfois possible de guerir le patient en reprenant la chimio- 
therapie et en faisant I'exerese de ces lesions pulmonaires. 
Les « skip-metastases » ont une valeur aussi pejorative que 
les metastases habituelles ; 

la reponse histologique a la chimiotherapie ; la survie a 5 ans 
est de 90 % pour les bons repondeurs (plus de 95 % de 
necrose tumorale lors de I'analyse de la piece de resection) 
et de 40 % pour les mauvais repondeurs. 

D'autres facteurs pronostiques sont reconnus, mais leur 
importance est moins evidente : la taille de la tumeur (les tumeurs 
de plus de 100 mL sont de moins bon pronostic) ; la localisation 
(les osteosarcomes du tronc (bassin, rachis) sont de tres mauvais 
pronostic. De nouveaux parametres biologiques, comme la p53, 
le MDR ( multi drug resistance ) ont une valeur pronostique qui 
est en cours devaluation. 
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Chondrosarcomes 

1. Definition 

C'est une tumeur dont les cellules tumorales sont associees 
a une matrice cartilagineuse. 

Elle represente 25 % des TOMP et I'age de decouverte se situe 
entre 30 et 70 ans. Dix pour cent surviennent sur une lesion pre- 
existante (exostose, chondrome). 

La symptomatologie est souvent discrete, avec une installation 
insidieuse traduisant la croissance tres lente de ces tumeurs. Les 
symptomes revelateurs sont, le plus souvent, une douleur ou la 
decouverte d'une tumefaction par le patient. Les fractures patho- 
logigues sont rares. L'etat general est conserve. II n'y a pas de 
syndrome inflammatoire ; en revanche, une intolerance aux hydrates 
de carbone lors d'hyperglycemies provoquees est trouvee chez 80 % 
des patients. 

Les sites les plus frequemment concernes sont le pelvis (30 %) 
et le femur proximal (20 %). 

Le diagnostic est souvent fortement suspecte sur les cliches de 
standards (fig. 12). II est possible de distinguer les formes centrales 
et les formes peripheriques. Pour les formes centrales, la lesion 
est habituellement metaphysaire et s'etend vers la diaphyse plus 
que vers I'epiphyse. II s'agit de zones osteolytiques, etendues et 
bien delimitees. La corticale est habituellement erodee sur le ver- 
sant endoste ; elle peut etre rompue, et une reaction periostee 
n'est pas exceptionnelle. Un aspect souffle de la corticale peut 
egalement etre visualise. Pour les formes peripheriques, la 
tumeur se developpe initialement a la surface de I'os et envahit 
les parties molles avoisinantes. La corticale en regard est frequem- 
ment erodee sans reaction periostee. Dans les deux formes, il 
existe des calcifications dans la matrice tumorale. 


Figure 12 


Radiographie 
typique d'un 
chondrosarcome 
de I'humerus. 



Le diagnostic de certitude se fait grace a la biopsie qui doit 
etre faite dans les 8 jours. Elle doit etre chirurgicale afin de pre- 
lever une grande quantite de tissu tumoral. Elle va affirmer le 
diagnostic de chondrosarcome en retrouvant du cartilage tumoral 
malin, preciser le grade et le type histologiques. II est identique 
a celui de I'osteosarcome. 

2. Formes cliniques 

Les chondrosarcomes sont primaires (survenant sur un os 
normal) dans 90 % des cas et secondaires a une lesion benigne 
preexistante, essentiellement les exostoses osteogeniques et les 
chondromes dans (10 % des cas). 

II faut distinguer deux groupes de chondrosarcomes : les chon- 
drosarcomes habituels et les « formes particulieres » ; au sein 
de celles-ci on individualise : les chondrosarcomes a cellules claires 
(localisation epiphysaire, le plus souvent dans la tete femorale, 
de bon pronostic), les chondrosarcomes myxoTdes, les chondro- 
sarcomes mesenchymateux, et les chondrosarcomes « dediffe- 
rencies » (tres particuliers car, au sein de la maladie, 2 populations 
cellulaires tres differentes sont mises en evidence : un contingent 
cartilagineux de basse malignite coexistant avec un contingent 
de haute malignite de nature non cartilagineuse : leur pronostic 
est tres pejoratif). 

3. Pronostic 

La survie globale est de I'ordre de 70 % a 5 ans et de 60 % 
a 10 ans. 

Le pronostic depend : 

■■■■•> du grade histologique ; 

de la survenue d'une recidive locale ; 

■••••> de la localisation (la localisation pelvienne est un facteur 

pejoratif) ; 

■••••> du volume tumoral qui, lorsqu'il est superieur a 100 mL, 

constitue un facteur pejoratif. 

Les metastases surviennent chez 10 % a 22 % des patients 
et elles sont essentiellement pulmonaires. 

Sarcome d'Ewing 

1. Diagnostic 

Le sarcome d'Ewing est une tumeur maligne primitive osseuse 
composee de petites cellules rondes et qui correspond a une 
forme peu differenciee des Primitive Neuroectodermal Tumor 
(PNET). Ces tumeurs d'origine neuroectodermique sont carac- 
terisees par la presence d'une translocation chromosomique 
(11, 22) et I'expression du gene MIC2. Les sarcomes d'Ewing sont 
toujours primitifs ; ils ne surviennent jamais sur une lesion pre- 
existante. 

II represente de 5 a 15 % des TOMP. C'est une maladie de I'en- 
fant, de I'adolescent et de I'adulte jeune. Environ 80 % des cas 
surviennent dans la seconde decennie. 

Une douleur de type inflammatoire et (ou) une tumefaction, 
plus rarement une fracture pathologique, revelent la maladie. 
L'etat general est volontiers un peu perturbe avec une febricule 
et des signes inflammatoires locaux. La VS est acceleree, la CRP 
et les phosphatases alcalines sont augmentees. 
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9 Sarcome d'Ewing de la diaphyse tibiale. 

Radiographie a gauche, IRM au centre et la piece de resection 
a droite. 


Cette tumeur peut etre localisee un peu partout sur le sque- 
lette : bassin, grands os des membres, cotes, petits os de la main 
ou du pied. Sur les grands os, la maladie peut etre diaphysaire, 
metaphysaire ou, plus rarement, epiphysaire. 

Les radiographies (fig. 13) montrent typiquement : une zone 
lytique mal limitee, une reaction periostee « multicouche » dite 
en « bulbe d'oignon », une osteolyse discrete d'une corticale au 
contact d'une grosse masse des parties molles a peine radio- 
opaque. Typiquement, il existe un contraste entre la relative dis- 
cretion des signes radiologiques et I'importance de la compo- 
sante tumorale dans les parties molles, qui sera au mieux 
visualisee sur une IRM. 

Le diagnostic de certitude se fait grace a la biopsie qui doit 
etre pratiquee dans les 8 jours. Elle peut etre chirurgicale, mais 
la biopsie a I'aiguille est une bonne solution parce que la tumeur 
est liquidienne et se laisse facilement aspirer, et parce que les 
aspects histologiques sont monomorphes d'un endroit a I'autre 
de la tumeur. Une etude cytogenetique est systematiquement 
demandee a la recherche de la translocation (11;22). II s'agit d'un 
sarcome a petites cellules rondes ; c'est une tumeur de haut grade 
dans tous les cas. L'expression du gene MIC2 est diagnostiquee 
en immunohistochimie et la translocation (11;22) en cytogenetique 
ou par RT-PCR. Cette tumeur est toujours de haut grade. 

2. Pronostic 

Le sarcome d'Ewing est de nos jours la TOMP qui a le plus 
mauvais pronostic. La survie a 5 ans est d'environ 60 a 70 %. 

Les facteurs pronostiques principaux sont : 

■■■••> la presence de metastases ; la survie a 5 ans est alors inferieure 
a 35 % ; 

■■■••> la reponse histologique a la chimiotherapie ; les bons repondeurs 
ont une survie a 5 ans de plus de 70 % et les mauvais repondeurs 
de moins de 30 %. 


D'autres facteurs pronostiques sont rapportes, mais contro- 
versy. La localisation : au niveau du bassin, survie a 5 ans de 
15 a 35 % ; au niveau des membres, de 30 a 77 % ; le volume de 
la tumeur superieur a 100 mL est pejoratif. 

Le sarcome d'Ewing peut donner des metastases pulmonai- 
res (les plus frequentes), osseuses, cerebrales, hepatiques. Leur 
existence est tres pejorative, et il est exceptionnel de pouvoir 
guerir le patient malgre la reprise des chimiotherapies, en 
traitant les diverses localisations par radiotherapie ou exerese 
chirurgicale. 


TUMEURS SECONDAIRES DES OS 


Les metatastases osseuses sont beaucoup plus frequentes 
que les tumeurs osseuses malignes primitives ; elles peuvent 
reveler les cancers primitifs dans 30 % des cas. Les cancers les 
plus « osteophiles » sont le sein, le rein, la prostate, le poumon 
et la thyroTde. L'imagerie, quand elle montre des localisations mul- 
tiples, est evocatrice du diagnostic. Le diagnostic de certitude est 
histologique. Devant une localisation unique, sans neoplasie 
connue, la demarche diagnostique est la meme que pour une 
tumeur primitive. La survenue de metatsases osseuses est un 
evenement pejoratif et releve habituellement d'un traitement 
palliatif qui a pour but de lutter contre la douleur et de prevenir 
la survenue de complications. 

Diagnostic 

II s'agit de localisations osseuses de cellules tumorales, a 
distance d'une tumeur maligne primitive, qui reproduit de fagon 
plus ou moins proche les caracteristiques histologiques de la 
tumeur initiale. 

1. Epidemiologie 

Les tumeurs osseuses secondaires sont plus frequentes que 
les tumeurs osseuses primitives. En France, le nombre de nou- 
veaux cas de cancers par an est de 250 000 ; 50 a 80 % des 
patients atteints d'un cancer du sein, 20 a 40 % des patients 
atteints d'un cancer du poumon et 5 % de ceux atteints d'un 
cancer colorectal vont developper des metastases osseuses. 
Les cancers les plus osteophiles sont, par ordre de frequence 
decroissante : le sein, le rein, la prostate, le poumon et la 
thyroTde. 

2. Formes cliniques 

Le diagnostic peut etre fait dans diverses circonstances. 
/ Lors de la surveillance d'un cancer connu : une elevation des 
marqueurs biologiques, une douleur osseuse, une image radio- 
logique anormale ou une fixation scintigraphique anormale 
peuvent amener a evoquer ce diagnostic. Si les localisations 
osseuses sont multiples, le contexte de cancer connu suffit a 
affirmer le diagnostic. En revanche, lorsqu'il existe une image 
osseuse unique et (ou) que les autres marqueurs de recidive 
tumorale sont normaux, il convient d'effectuer une enquete afin 
de confirmer ou d'infirmer ce diagnostic. 
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/ Les metastases sont revelatrices d'un cancer dans 30 % des cas. 
Si les localisations sont multiples, ce diagnostic est evoque en 
premier avec celui de myelome. Si la localisation est unique, il 
convient d'effectuer, la aussi, une demarche diagnostique precise. 


3. Demarche diagnostique 

/ Examen Clinique : I'interrogatoire et I'examen physique recherchent 
un cancer primitif. Une alteration de I'etat general est evocatrice 
d'une neoplasie. 

/ Bilan cTimagerie : il permet de suspecter la nature tumorale de 
la lesion, notamment au niveau du rachis ; I'lRM procure des argu- 
ments pour differencier un tassement « osteoporotique » d'un 
tassement vertebral d'origine tumorale (epidurite, masse tissu- 
laire). Une scintigraphie qui montre de multiples localisations 
osseuses est tres en faveur de ce diagnostic. 

/ Biopsie : tres frequemment, le recours a une biopsie est 
indispensable, et il ne doit pas etre retarde par des examens dif- 
ficiles a obtenir. L'anatomopathologiste arrive, dans la majorite 
des cas, a affirmer le caractere secondaire de la lesion et donne 
souvent des elements d'orientation sur le cancer primitif (adeno- 
carcinome, epidermoTde, etc.). ■ 


POINTS FORTS 


r 


a retenir 


Les tumeurs osseuses primitives sont 100 fois moins 
frequentes que les tumeurs secondaires (metastases 
osseuses). 

Le diagnostic des tumeurs osseuses primitives 
repose dans la majorite des cas sur la biopsie 
pour analyse histologique. 

Les tumeurs osseuses benignes les plus frequentes 
sont : les exostoses osteogeniques, les chondromes, 
les fibromes non ossifiants. 

Les tumeurs osseuses malignes principales sont : 
I'osteosarcome, le chondrosarcome, et le sarcome d'Ewing. 

Les principaux facteurs pronostiques de tumeurs malignes 
primitives sont : le grade histologique, la presence 
de metastases et la reponse histologique a la chimiotherapie. 

Les cancers les plus osteophiles sont : les cancers du sein r 
du rein, de la prostate, du poumon et de la thyroTde. 


(v. MINI TEST DE LECTURE, p. 2160) 
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Pour approfondir... 

Generality sur les traitements des tumeurs osseuses 


Le traitement de ces tumeurs ne fait pas partie du programme du CNCI. II n'est done pas traite dans ces questions ; 
il est cependant indispensable d'acquerir quelques notions sur ces traitements. 


Traitements chirurgicaux 

-► La biopsie permet de prelever du tissu 
pathologique pour analyse anatomopatho- 
logique et bacteriologique. Elle doit etre 
faite dans un centre chirurgical habitue 
aux tumeurs des os (le risque d'erreur dia- 
gnostique est multiplie par 3 si les lames 
sont lues par un pathologiste peu entraTne 
a la pathologie osseuse). Elle doit etre faite 
par le chirurgien qui ulterieurement prendra 
en charge la resection chirurgicale. Le resul- 
tat demande de 8 a 15 j afin de decalcifier 
la tumeur. Elle est realisee par une courte 
voie d'abord situee, si possible, sur le meme 
trajet que pour la resection chirurgicale 
de la tumeur afin que la cicatrice de biopsie 
soit excisee en monobloc avec celle-ci. Lors 
de cette biopsie, les vaisseaux et les nerfs 
ne doivent pas etre exposes afin de ne pas 
les contaminer par les cellules tumorales. 
Cette biopsie peut aussi etre realisee par 
voie percutanee sous controle radiolo- 
gique a I'aide d'une aiguille de true-cut afin 
de prelever plusieurs carottes tissulaires 
qui seront analysees histologiquement. 

-► Les resections : il con vie nt de distin- 
guer les resections contaminees, margi- 
nales et larges. 

Resection contaminee : elle a pour but de 
realiser une reduction du volume tumoral 
la plus complete possible. II s'agit habi- 
tuellement d'un curetage effectue apres 
ouverture de la capsule tumorale. La cavite 
est souvent comblee par de la greffe 
osseuse ou du ciment chirurgical. Ce traite- 
ment est indique pour les tumeurs benignes 
(chondrome, tumeur a cellules geantes, 
dysplasie fibreuse, etc.) ou les tumeurs 
dont le traitement n'a pas pour but d'etre 
carcinologique (ex. : metastase). 

Resection marginale : elle a pour objet la 
resection complete de la tumeur en passant 
au contact de la capsule tumorale sans 



Skip metestase 


Lesions satellites 


Tumeur osseuse maligne 


Mode d'envahissement locoregional des tumeurs osseuses malignes. 



Divers types de resection chirurgicale. 
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benignes (ex. : exostose) ou malignes de 
bas grade histologique. 

Resection large : il s'agit d'une exerese 
en monobloc de la tumeur en passant a 
distance (1 a 2 cm) de sa capsule, dans le 
tissu sain. En effet, les tumeurs malignes 
sont entourees d'une neocapsule plus ou 
moins bien limitee ; en peripherie de cette 
capsule, il existe des microfoyers tumo- 
raux qui sont responsables de recidives 
locales en cas de resection marginale. 
Les resections larges sont indiquees pour 
les tumeurs malignes de haut grade (ex. : 
osteosarcome, chondrosarcome, sarcome 
d'Ewing, etc.). 

La resection peut etre conservatrice. Elle 
consiste a faire I'exerese d'une partie du 
squelette osseux. Dans ce cas, apres la 
resection, une reconstruction est souvent 
necessaire ; elle fait appel aux moyens 
d'osteosyntheses et greffes osseuses ou 
a des protheses. 

Dans 10 % des cas, il n'est pas possible de 
conserver le membre (trop grosse tumeur 
envahissant les vaisseaux et les nerfs, 
tumeurs infectees, recidive tumorale, 
etc.), il convient alors de realiser une 
amputation ou une desarticulation qui 
doit passer a distance de la tumeur. 


Traitements adjuvants 

— ► La radiotherapie : elle n'a aucune utilite 
en matiere de tumeur benigne. Elle est 
parfois indiquee pour les osteosarcomes 
inoperables (volumineuses tumeurs du 
rachis, du bassin, du crane) ou n'ayant pas 
pu faire I'objet d'une resection complete. 
Pour le sarcome d'Ewing, la radiotherapie 
est souvent indiquee : en cas de mauvaise 
reponse a la chimiotherapie, soit seule 
quand la tumeur est inextirpable, soit 
apres la resection chirurgicale ; en pre- 
sence de tumeurs metastatiques radio- 
sensibles (sein poumon, thyroide, pros- 
tate) soit seule, soit apres traitement 
chirurgical. 

-► La chimiotherapie : il s'agit de polychi- 
miotherapies associant souvent du platine, 
de I'adriamycine, de I'Endoxan et du 
methotrexate a haute dose. Ces chimio- 
therapies sont indiquees pour les osteo- 
sarcomes de haut grade, les sarcomes 
d'Ewing ; en revanche, elles n'ont aucune 
efficacite sur le chondrosarcome habi- 
tuel. Elies sont delivrees une fois que le 
diagnostic a ete etabli par une biopsie et 
avant la resection ; il s'agit de chimiothe- 
rapies neo-adjuvantes. La resection a lieu 
apres 2 a 5 cycles de chimiotherapie. Sur 
la piece de resection, le pourcentage de 


necrose est apprecie afin d'evaluer la 
reponse tumorale a la chimiotherapie. Le 
patient est juge bon repondeur lorsque la 
necrose des cellules tumorales depasse 
95 %. Une mauvaise reponse a la chimio- 
therapie va faire changer le protocole de 
chimiotherapie apres la resection ; il s'agit 
de chimiotherapie de rattrapage. Si le 
patient est bon repondeur, il regoit le 
meme type de traitement pendant encore 
plusieurs cycles. Cette reponse a la chimio- 
therapie est un des criteres pronostiques 
majeurs pour I'osteosarcome et le sarcome 
d'Ewing. 

Pour les lesions metastatiques, la chimio- 
therapie depend du type de cancer primitif ; 
elle est indiquee pour les cancers du sein, 
du poumon et les cancers digestifs. 

-► L'hormonotherapie : pour les metastases 
de cancer du sein et de la prostate. 

-► Les perfusions de biphosphonates : 
elles sont tres efficaces sur les douleurs 
de la dysplasie fibreuse des metastases 
lytiques. 

D'autres traitements peuvent parfois etre 
utilises a visee adjuvante ou palliative : 
I'embolisation, la chimio-embolisation, 
I'injection percutanee de ciment, etc. 


MINI TEST DE LECTURE 



2 


3 


A / VR A I ou FAU X ? 

Les radiographies standard 
sont le plus souvent normales 
dans les osteosarcomes 
et les sarcomes d'Ewing. 

L'IRM est le meilleur examen pour 
evaluer I'extension locoregionale. 

La biopsie de la tumeur 

est quasiment toujours necessaire 

au diagnostic. 



2 


3 


B/VRAJ ou FAUX? 

devolution longue des lesions 
radiologiques est en faveur 
de la benignite. 

L'osteosarcome touche 
preferentiellement le rachis 
et le crane. 

II n'existe pas de forme benigne 
de sarcome d'Ewing. 


1 : 0 / A 'J 'A : a / A 'A 'J : V : sasuodsy 


C/QCM 


A propos des metastases osseuses : 


1 

2 


Elles peuvent etre inaugurales. 

Elles ne comportent pas de risque 
fracturaire. 


3 



Elles s'accompagnent toujours d'une 
elevation des phosphatases alcalines. 

Elles sont frequentes dans les cancers 
de I 'ova ire. 


5 


Elles sont toujours multiples. 
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